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Resumen

El sindrome de Frey es una entidad poco conocida en pediatria y probablemente
infradiagnosticada. Consiste en episodios recurrentes de eritema y sudoracion facial
desencadenados tras el estimulo gustativo. Aunque se desconoce su etiologia exacta, se ha
propuesto como mecanismo fisiopatologico, una regeneracion aberrante de las fibras
nerviosas del nervio auriculotemporal secundaria a una lesion previa.

Se presentan dos nuevos casos de sindrome de Frey, secundarios a lesiones obstétricas por
forceps durante el parto y se realiza una revision de la literatura existente hasta fecha
(37 articulos con un total de 68 pacientes).

© 2009 Asociacion Espaiola de Pediatria. Publicado por Elsevier Espaia, S.L. Todos los
derechos reservados.

Frey’s sydrome secondary to an obstetrics trauma: Presntation of 2 cases
and a review of the literature

Abstract

Frey’s Syndrome is a little known condition and is probably under diagnosed in children.
It consists of recurrent episodes of facial flushing and sweating triggered by gustatory
stimulation. Although the exact etiology is unknown, an aberrant regeneration of the
nerve fibers of the auriculotemporal nerve due to nerve injury, has been proposed as a
pathophysiological mechanism.
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We report two new cases of Frey’s syndrome secondary to obstetric forceps injury at birth
and review the existing literature to date (37 articles describing 68 cases).
© 2009 Asociacion Espafola de Pediatria. Published by Elsevier Espaia, S.L. All rights

reserved.

Introduccién

El sindrome de Frey o sindrome auricular es una entidad
escasamente conocida en Pediatria y probablemente
infradiagnosticada. Consiste en episodios recurrentes de
eritema y sudoracion facial desencadenados tras el estimulo
gustativo.

El sindrome de Frey fue descrito por Lucia Frey en 1923,
al describir el cuadro que lleva su nombre en un soldado
polaco, a raiz de una herida de bala en su glandula
parétida’. Esta entidad es relativamente frecuente entre
la poblacion adulta, tras la presencia de una lesion
parotidea, ya sea de tipo infeccioso, tumoral, traumatico
o quirdrgico. Entre los pacientes sometidos a parotidecto-
mia, la incidencia de sindrome de Frey se sitla entre el 12y
el 25% segin la series?3. Sin embargo, las descripciones
realizadada entre la poblacién pediatrica son mas bien
escasas, habiéndose reportado hasta la fecha, solamente 68
casos. A menudo, ello da lugar, a iniciar en el paciente
molestos estudios, que no serian necesarios, puesto que el
diagnéstico de la enfermedad es puramente clinico, siendo

Figura 1

Eritema facial tras estimulo gustativo.

Unicamente necesaria una prueba de provocacion que
demuestre la clinica explicada por la familia.

En estos pacientes se ha propuesto como mecanismo
fisiopatoldgico, una regeneracion aberrante de las fibras
nerviosas del nervio auriculotemporal secundaria a una
lesion previa. Dicha regeneracion provoca la fusion inade-
cuada de fibras parasimpaticas (que dan lugar a secrecion
salivar) y simpaticas (que dan lugar a vasodilatacion y
sudoracion). Con ello, tras el estimulo gustativo, se produce
una estimulacion simpatica, con eritema e hiperhidrosis
local.

En pacientes pediatricos no suelen existir antecedentes
tumorales, quirlrgicos o traumaticos. Sin embargo, el
antecedente del uso de forceps en dichos pacientes, asi
como el habitual inicio de los sintomas durante el primer afo
de vida, hacen suponer que en muchos casos, se trate de una
regeneracion aberrante del nervio auriculotemporal, secun-
daria a una lesion traumatica por forceps durante el parto.
Para los casos donde no existe dicho antecedente, se
propone como fisiopatogenia, la presencia de una conexion
nerviosa aberrante de causa congenita.

Se presentan dos casos de sindrome de Frey y se revisa la
literatura existente.

Casos clinicos

Caso 1. Nino de cinco meses que presenta, tras la ingesta de
papillas de frutas, un eritema de distribucion lineal que
abarca desde el pabellon auricular derecho hasta la
comisura labial (fig. 1). No presenta otra clinica
acompanante. La lesion desaparece por completo al cabo
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Figura 2 Lesion erosiva secundaria al uso de forceps.
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Figura 3 Edema en mejilla derecha tras ingesta de fruta.

de media hora. Como antecedentes destacan la presencia de
una lesion facial erosiva importante durante los primeros
dias de vida de 4 x 2 cm, secundaria al uso de forceps. Dicha
lesion requirié curas antisépticas con agua de Burow durante
las primeras semanas de vida (fig. 2).

Caso 2. Niha de 6 meses cuya madre refiere la presencia,
desde los 5 meses de edad y coincidiendo con la introduccion
de las frutas, de eritema y leve edema en mejilla derecha
(fig. 3) posterior a la ingesta de determinados alimentos
(sobre todo de fruta). El eritema no se acompana de otra
clinica y su duracion suele ser de menos de una hora.
Durante el periodo neonatal, la paciente present6 una gran
lesion en mejilla derecha, secundaria a traumatismo
obstétrico por forceps, con gran edema y tumoracion. La
lesion presentd a los 15 dias de vida, una sobreinfeccion
secundaria que requirié tratamiento topico con mupirocina
durante quince dias. Actualmente aln presenta tumoracion
residual en la mejilla derecha de 1 x 2cm.

Ambos casos fueron diagnosticados de sindrome de Frey y
se adopt6 actitud expectante.

Revision de casuistica

Se han encontrado un total de 37 articulos que describen 68
casos de sindrome de Frey*#’. La tabla 1 recoge las
principales caracteristicas de los casos descritos hasta la

fecha.

En 7 de estos casos existe antecedente quirdrgico,
traumatico o infeccioso previo (3 parotidectomias, una
linfadenectomia, una parotidectomia mas linfadenectomia,
una fractura de mandibula y un absceso parotideo que
requirié drenaje).

De los 61 casos restantes, en 38 de ellos (62%) el parto
requirié uso de forceps. En solo 7 de estos pacientes, se
reporta la existencia de lesiones obstétricas en el periodo
neonatal, aunque siempre leves (2 hematomas faciales, un
hematoma periorbitario, 2 cortes en la mejilla, un paralisis
facial leve y una fractura clavicular).

Por otra parte, de los 61 pacientes en los que no se
reportaban antecedentes quirtrgico, traumatico o infeccio-
so previo, en 50 de ellos (81%), la clinica se inicié durante el
primer afno de vida y solo en 4 de ellos (6%) se inicié mas alla
del primer afo de vida. En seis pacientes no se reporto este
dato.

Discusion

Aunque la etiopatogenia exacta de la entidad es descono-
cida, la alta frecuencia de los partos realizados mediante la
ayuda de forceps y el inicio de la clinica durante el primer
ano de vida en la mayoria de ellos, coincidiendo con el inicio
del beikost, hace suponer una causa traumatica en relacion
al uso del forceps en muchos casos de sindrome de Frey
pediatrico. Esta lesion, situada en el trayecto del nervio
auriculotemporal daria lugar a una regeneracion aberrante
de las fibras nerviosas.

En los dos casos descritos en este articulo, no solo se
reporta el uso de forceps sino que los dos pacientes
presentaron lesiones faciales que requirieron tratamiento.
En el segundo caso, incluso presentd sobreinfeccion bacte-
riana que requirié antibioterapia. Es la primera vez que se
aporta documentacion grafica de las lesiones secundarias al
uso de foérceps y causantes de sindrome de Frey.

La mayoria de casos descritos hasta la fecha presentan
afectacion unilateral. Solo se describen 11 casos con
afectacion bilateral. En este caso, solo 4 de ellos (36%)
precisaron de la ayuda del forceps durante el parto. En los
casos donde no se documenta el uso de forceps se ha
postulado como mecanismo fisiopatogénico la existencia
de una aberracion congénita del trayecto del nervio
auriculotemporal.

El todos los casos publicados, excepto en uno, el estimulo
gustativo dio lugar a eritema facial. Solamente 3 pacientes
presentaron sudoracion asociada. Un paciente asocié sensa-
cion urente, otro edema facial, otro lagrimeo y otra
inyeccion conjuntival mas lagrimeo. Un paciente de 16 afos
con antecedentes de linfadenectomia, presentaba sudora-
cion local sin eritema tras el estimulo gustativo®?. La clinica
en la edad pediatrica es diferente de la que presentan los
pacientes adultos, donde en la mayoria de ellos, se asocian
eritema facial e hipersudoracion.

En buena parte de los pacientes reportados hasta la
fecha, se habian realizado varios estudios diagnosticos,
particularmente pruebas de alergia alimentaria, que eran
siempre negativas. La localizacion de la lesion (limitada a
una o ambas mejillas) y la ausencia de otros sintomas
asociados a alergias (como diarrea, vomitos o particular-
mente, angioedema), deben hacernos descartar esta
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Tabla 1 Casos de sindrome Frey reportados hasta la fecha. Principales caracteristicas de los casos descritos en la literatura
Referencia Autor Parto por Edad de inicio Unilateral/ Antecedentes
foérceps bilateral de interés
4 McDwyer No especificado Desde el nacimiento Unilateral
g Barbosa Si 5 meses Unilateral
8 Haxton Si Meses Unilateral
7 Pfeffer No 1 afo Bilateral Absceso de parotida y cuello
8 Dey Si 7m Unilateral
g Balfour Si 2m Unilateral
Lo Davis Si 7m Unilateral
L0 Davis No 4m Unilateral
L0 Davis No 4m No especificado
1 Sly Si 10m Unilateral
12 Ruemping Si 8m Unilateral
B Beck No 1 afio Unilateral
= Beck Si 4m Unilateral
13 Beck No 2,5 afos Unilateral
B Beck No 6m Unilateral
14 Dolovich No especificado 1 afio Unilateral
14 Dolovich No especificado Pocos meses Unilateral
ik Dolovich No especificado 6m Bilateral
14 Dolovich No especificado 4 a Unilateral
= Ganga-Zandzou  No 4m Unilateral
e Kozma No 10m Unilateral
L7 Claros Si 4m Unilateral
e Johnson Si Pocos meses Bilateral
L2 Sicherer Si 8m Unilateral
20 Salmon-Ehr No 6m Unilateral
z Dizon Si 6m Unilateral
2 Dizon Si Unilateral
Zl Dizon No 2m Bilateral
z Dizon Si Unilateral
2 Dizon Si 6m Unilateral
2l Dizon Si 4m Unilateral
z Dizon Si 6m Bilateral
2 Dizon No 8m Bilateral
22 CLiff No 3 afios Unilateral
2 Cliff Si 2m Unilateral
22 Cliff Si 22m Unilateral
z Kaddu No especificado 13 afios Unilateral Fractura de mandibula
8 Rodriguez-Serna  Si 5m Unilateral
28 Moreno-Arias No 2 afnos Unilateral
22 Moreno-Arias No 2 afos Bilateral
2> Moreno-Arias Si 2m Unilateral
25 Moreno-Arias No 4m Unilateral
28 Reche Si 2 afos Unilateral
28 Reche Si 10m Unilateral
2 Karunananthan  Si 6m Bilateral
22 Labarta Si 6m Unilateral
25 Labarta Si 9m Unilateral
22 Labarta Si Menos de 1 a afio Unilateral
2 Gonzalez Si 4m Unilateral
22 Gonzalez Si 2 afnos Unilateral
2 Gonzalez Si 5m Unilateral
& Ott Si 6m Unilateral
5 Costa No 4m Unilateral
22 Capintero Si Siempre Unilateral
32 Capintero Si Siempre Unilateral
22 Capintero No especificado 16 anos Unilateral Linfadenectomia
& Escudero Si 5m Unilateral
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Tabla 1 (continuacion)

Referencia Autor Parto por Edad de inicio Unilateral/ Antecedentes
férceps bilateral de interés

23 Escudero Si 6m Unilateral

34 Cosme Si 4m Bilateral

&= Diez No 6m Unilateral

= Thoma No especificado 4 anos Unilateral Parotidectomia y linfadenectomia

27 Al-Mazrou No especificado No especificado No especificado Parotidectomia

27 Al-Mazrou No especificado No especificado No especificado  Parotidectomia

% Al-Mazrou No especificado No especificado No especificado Parotidectomia

38 Ymbert Si 5m Unilateral

=2 Frias Si 9m Unilateral

& Fernandez No 5m Bilateral

40 Fernandez No 6m Bilateral

etiologia. La Unica prueba con interés diagndstico debe ser
la prueba de provocacion en consulta, facil de realizar y con
coste cero. El inicio de la clinica se produce de forma
inmediata al estimulo gustativo, o a lo sumo a los pocos
minutos, y la duracion no suele ser mayor a una hora
(aunque a menudo es mucho menor).

El sindrome de Frey es una entidad benigna y probable-
mente autolimitada, por lo que no requiere tratamiento. Sin
embargo, en pacientes adultos se ha ensayado con varios
tratamientos (anticolinérgicos como escopolamina, anti-
histaminicos, radioterapia o cirugia), siempre con escasa o
nula respuesta e incluso con yatrogenia no despreciable.
Solo el uso de toxina botulinica parece haber aportado algo
de luz al tratamiento en pacientes adultos que asocian
hipersudoracion a la hiperemia®'#2,

En conclusion, ante la sospecha de un sindrome de Frey
debe realizarse la confirmacion diagnostica mediante
prueba de provocacion; y ante la confirmacion, debe
adoptarse actitud expectante, explicando a la familia la
benignidad del
cuadro y la probable autorresolucion a medio plazo, sin
necesidad de tratamiento ni de exclusion de los alimentos
desencadenantes.
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